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L a sclerodermie est une connec- 
tivite se manifestant par une 
microangiopathie accompagnee 
de fibrose touchant principalement la 
peau, le poumon, le cceur et le tube 
digestif. Dans une grande enquete epi- 
demiologique recente, les principales 
causes de mortalite au cours de la scle- 
rodermie etaient d’ abord F atteinte car- 
diaque, incluant Fhypertension arte- 
rielle pulmonaire (HTAP), puis 
F atteinte pulmonaire, responsables a 
elles seules de 60% des deces. 1 Une 
des caracteristiques principales de ces 
complications est qu’elles sont tres fre- 
quentes lors des etudes autopsiques 2 
alors que leur traduction clinique Test 


La sclerodermie est une connectivite associant microangiopathie 
et fibrose touchant essentiellement la peau, le poumon, le coeur 
et le tube digestif. Soixante pour cent des deces sont dus 
aux localisations cardiaque et pulmonaire et (ou) a I’hypertension 
arterielle pulmonaire. La particularity de ces atteintes 
est que leur expression clinique ne survient le plus souvent 
qu’a un stade evolue. II faut les rechercher de maniere systematique 
et repetee, meme chez les patients asymptomatiques. L’atteinte 
cardiaque se manifeste sous la forme d’une cardiomyopathie, 
d’une pericardite, de troubles de la conduction, de la repolarisation 
et (ou) du rythme a I’origine parfois de mort subite. L’hypertension 
arterielle pulmonaire est, soit liee a une atteinte directe 
des arteres pulmonaires, soit secondaire a la fibrose pulmonaire. 
L’association echo-doppler cardiaque et epreuves fonctionnelles 
respiratoires constitue une strategic de depistage de I’hypertension 
arterielle pulmonaire a proposer systematiquement, puis de maniere 
reguliere lors du suivi. Le catheterisme droit reste I’examen 
de reference pour confirmer Fhypertension arterielle pulmonaire. 
La pneumopathie chronique interstitielle fibrosante constitue 
I’atteinte la plus frequente du parenchyme pulmonaire. 

La tomodensitometrie thoracique en haute resolution est I’examen 
radiologique de choix pour etablir le diagnostic et apprecier 
I’etendue et la gravite des lesions. Le traitement n’est pas encore 
parfaitement codifie mais il fait appel, en cas d’atteinte grave 
et evolutive, aux immunosuppresseurs de type cyclophosphamide. 


beaucoup moins. L’un des enjeux 
majeurs actuels est done de les depis- 
ter systematiquement avant qu’elles ne 
deviennent cliniquement significa- 
tives, dans le but de proposer un trai- 
tement precoce et (ou) un programme 
de surveillance rapprochee. 

Atteinte cardiaque 

Les atteintes cardiaques au cours de 
la sclerodermie sont multiples et assez 
peu specifiques : cardiomyopathie, 
pericardite aigue ou chronique, 
troubles de la conduction, de la repo- 
larisation et (ou) du rythme a l’ori- 
gine parfois de mort subite et, a un 
moindre degre, valvulopathies. 3 Si une 
localisation cardiaque est frequente 
lors des series autopsiques (atteinte 
myocardique presente chez pres de 
80 % des patients), 2 sa traduction cli- 
nique Test beaucoup moins. Ainsi, une 
atteinte cardiaque grave definie par 
une insuffisance cardiaque, une peri- 
cardite ou une arythmie necessitant un 
traitement surviendrait chez environ 
10% des patients ayant une sclero- 
dermie diffuse et 1 % des patients ayant 
une forme limitee. 3 L’atteinte car- 
diaque apparait dans 70% des cas 
durant les 5 premieres annees de la 
maladie. Etant donne le mauvais pro- 
nostic de cette complication, on s’at- 
tache a l’heure actuelle a depister les 
lesions au stade infraclinique grace a 
des examens non invasifs tels l’elec- 
trocardiogramme (ECG), l’echo-dop- 
pler cardiaque voire la scintigraphie 
myocardique au thallium. 

Atteinte myocardique 

C’est la plus frequente et la plus spe- 
cifique. La lesion histologique carac- 
teristique associe une fibrose myocar- 
dique focale, distribute au hasard dans 
le myocarde sans rapport avec la dis- 
tribution arterielle coronaire, et des 
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zones de necrose dues a des episodes 
de vasoconstriction, en partie provo- 
quee par le froid et constituant un veri- 
table « phenomene de Raynaud car- 
diaque ». II n’y a pas de manifestations 
cliniques specifiques. Les douleurs tho- 
raciques peuvent traduire un angor 
voire un infarctus du myocarde a 
« coronaires saines ». La dyspnee d’ef- 
fort doit faire craindre une insuffisance 
cardiaque mais aussi rechercher une 
HTAP, ou une atteinte pulmonaire. 
L’ECG peut etre normal ou montrer une 
hypertrophie ventriculaire gauche, des 
anomalies non specifiques du seg- 
ment ST, voire un veritable aspect d' in- 
farctus septal, present chez 10% des 
patients et qui serait le reflet d’une 
fibrose plus evoluee 4,5 
L’echo-doppler cardiaque peut mettre 
en evidence de nombreuses anomalies, 
dont les plus frequentes sont une dys- 
fonction diastolique precoce, plus rare- 
ment et plus tardivement une dys- 
fonction systolique, une hypertrophie 
ventriculaire gauche (plus frequente 
dans les sclerodermies limitees) et des 
dyskinesies des parois ventriculaires 
(plus frequentes dans les formes dif- 
fuses 6 ). La scintigraphie myocardique 
au thallium et la ventriculographie iso- 
topique 7 peuvent montrer des anoma- 
lies de la perfusion qui sont significa- 
tivement associees a une fraction 
d’ ejection du ventricule gauche plus 
basse et a un mauvais pronostic fonc- 
tionnel et vital. 8 La biopsie endomyo- 
cardique est parfois proposee pour dif- 
ferencier une atteinte inflammatoire 
active d’une fibrose sequellaire et 
fixee. 5 Malheureusement, aucun des 
traitements de fond a visee antifibro- 
tique utilises au cours de la scleroder- 
mie (D-penicillamine, colchicine) n’a 
prouve une quelconque efficacite dans 
l’atteinte myocardique. Le traitement 
est done essentiellement symptoma- 
tique : 9 les inhibiteurs calciques et les 
inhibiteurs de l’enzyme de conversion 
de l’angiotensine (IEC) sont utilises 
dans le but de lutter contre les pheno- 
menes de vasoconstriction et de contro- 
ler de maniere stride la pression arte- 
rielle. Les derives nitres agissant 
essentiellement sur les vaisseaux proxi- 
maux ne semblent pas utiles. Le trai- 
tement digitalo-diuretique et les IEC 
sont presents en cas d’insuffisance car- 
diaque. La corticotherapie par voie 


generale peut avoir un interet lorsque 
existe un dysfonctionnement ventricu- 
laire systolique gauche authentifie par 
l’echographie ou la ventriculographie 
isotopique. 10 

Atteinte pericardique 

Elle est frequente lors de l’autopsie 
(environ 70% des cas) mais elle n’est 
symptomatique que chez 5 a 15 % des 
patients, probablement plus frequem- 
ment dans les formes limitees et les syn- 
dromes CREST (definis par la presence 
d’au moins 3 des 5 items suivants : cal- 
cinose sous-cutanee, phenomene de 
Raynaud, atteinte cesophagienne, scle- 
rodactylie, telangiectasies) que dans les 
formes diffuses. 11 La pericardite aigue 
est moins frequente que la pericardite 
chronique avec epanchement. Les anti- 
inflammatoires non steroidiens et T hy- 
droxychloroquine peuvent etre propo- 
ses. La corticotherapie par voie generale 
a des effets limites sur T epanchement 
pericardique mais elle peut etre pro- 
posee en cas de cardiomyopathie asso- 
ciee ou d’echec des traitements prece- 
dents. Le drainage peut etre necessaire 
en cas d’ epanchement important ou 
tamponnade. 

Troubles du rythme 
et de la conduction 

Les troubles du rythme ventriculaire 
et supraventriculaire, une frequence 
accrue de potentiels tardifs et d’allon- 
gement du QT sont frequemment ren- 
contres au cours de la sclerodermie, 
particulierement dans les formes dif- 
fuses. 12 Les troubles du rythme ven- 
triculaire sont fortement correles a un 
risque accru de mort subite. 13 Les 
troubles de la conduction sont proba- 
blement dus a des depots de fibrose le 
long des nceuds sinusal et atrio-ven- 
triculaire et du faisceau de His. II s’agit 
de blocs atrio- ventriculaires, de bloc de 
branche droit ou gauche ou d’hemibloc 
anterieur ou posterieur gauche. 

Les troubles du rythme sont traites 
par des antiarythmiques s’ils sont 
symptomatiques, ce qui est rare. 
Les b-bloquants peuvent aggraver le 
phenomene de Raynaud et reveler une 
insuffisance cardiaque; ils ne doivent 
etre employes qu’avec prudence et en 
cas de necessite absolue. L’amiodarone 
est plutot a utiliser en 2 e intention, du 
fait de sa toxicite pulmonaire. La mise 


en place d’un pacemaker peut etre 
necessaire en cas de troubles de la 
conduction de haut grade. 

Hypertension arterielle 

PULMONAIRE 

Elle est definie par F elevation perma- 
nente des pressions au niveau des arteres 
pulmonaires. Le diagnostic est etabli 
lorsque la pression arterielle pulmonaire 
moyenne mesuree au cours du cathete- 
risme cardiaque droit est superieure a 
25 mmHg au repos (ou 30 mmHg a 
F effort). Parmi toutes les connectivites, 
e’est la sclerodermie, et plus particu- 
lierement les formes limitees (dont le 
syndrome CREST), qui se compliquent 
le plus souvent d’ HTAP. 14 La prevalence 
reelle de FHTAP au cours de la sclero- 
dermie varie suivant les series de 5 a 
37 % des cas. 15-18 Cette prevalence pour- 
rait atteindre 50% dans le syndrome 
CREST 17, 18 II s’agit d’une complication 
grave puisque la survie moyenne des 
patients apres le diagnostic d’HTAP est 
de l’ordre de 12 mois. 19 L’HTAP serait 
meme la l re cause de morbidite et 
de mortalite de la sclerodermie. 20,21 
L’ experience de l’equipe de l’hopital 
A. Beclere, recemment rapportee, 14 
montre que le taux de survie des 
patients atteints de syndrome CREST 
complique d’HTAP grave (dyspnee de 
stades III et IV de la classification de 
la New York Heart Association (N YHA) 
(tableau I) est de l’ordre de 50 % a 1 an 
sous traitement par epoprostenol contre 
80 % dans l’HTAP primitive. Au cours 
de la sclerodermie, FHTAP peut etre 
secondaire a la fibrose pulmonaire, par- 
ticulierement dans les formes diffuses 
de la maladie, ou liee a une atteinte 
directe des arteres pulmonaires de petit 
et moyen calibres, mecanisme prefe- 
rentiel dans les formes limitees. Dans ce 
dernier cas, les mecanismes physiopa- 
thologiques (vasoconstriction, prolife- 
ration de cellules musculaires lisses et 
endotheliales, microthrombus in situ 14 ) 
et les lesions anatomo-pathologiques 
rejoignent ceux que Foil observe dans 
FHTAP primitive. Parfois les 2 meca- 
nismes, arteriopathie et fibrose pulmo- 
naire, peuvent etre intriques. 

Clinique 

Le signe le plus constant est la dys- 
pnee d' effort. L’ apparition d’une dys- 
pnee de stade II de la classification 
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Tableau 1 

Classification de la dyspnee 
selon la New York Heart Association (NYHA) 

Stade I 

Dyspnee pour des efforts importants, inhabituels: le patient n’a 
aucune gene ni aucune limitation lors des activites de la vie courante 

Stade II 

Dyspnee pour des efforts importants habituels telles la marche rapide 
ou en cote, une montee des escaliers de plus de 2 etages 

Legere diminution de l’activite physique 

Stade III 

Dyspnee pour des efforts peu intenses de la vie courante, 
telles la marche normale en terrain plat, une montee des escaliers 
de moins de 2 etages 

Limitation importante de l’activite physique courante mais absence 
de gene au repos 

Stade IV 

Dyspnee permanente de repos et aggravation au moindre effort 


NYHA doit alerter et faire realiser un 
echo-doppler cardiaque. D’autres mani- 
festations sont possibles et sont des 
signes de gravite de l’HTAP : douleurs 
thoraciques (traduisant Fischemie ven- 
triculaire droite), hemoptysie, lipothy- 
mie et syncope (traduisant un bas debit 
cerebral). II peut aussi exister une dys- 
phonie liee a la compression du nerf 
recurrent gauche par l’artere pulmo- 
naire. L’examen clinique recherche des 
signes tardifs d'insuffisance cardiaque 
droite (turgescence jugulaire, reflux 
hepato-jugulaire, hepatalgie d’ effort, 
cedeme des membres inferieurs). L’ aus- 
cultation cardiaque permet parfois de 
retrouver un eclat du B2 au foyer pul- 
monaire, un souffle d'insuffisance tri- 
cuspide et (ou) un souffle d’insuffisance 
pulmonaire. 

Echo-doppler cardiaque 

L’ echo-doppler cardiaque est Fexamen 
cle pour depister FHTAP. L’Organi- 
sation mondiale de la sante (OMS) 
recommande sa realisation annuelle, 
particulierement dans les formes limi- 
tees de sclerodermie, meme chez les 
patients asymptomatiques. L’existence 
d’une fuite tricuspide permet la mesure 
du gradient entre Foreillette et le ven- 
tricule droits. Une evaluation de la pres- 
sion arterielle pulmonaire (PAP) sys- 
tolique peut alors etre realisee, en 
tenant compte de la compliance et de 
la taille de la veine cave inferieure. Une 
dilatation des cavites droites ou un sep- 
tum interventriculaire paradoxal sont 
des signes de gravite. II existe une 
bonne correlation entre les donnees de 


F echo-doppler cardiaque et les donnees 
hemodynamiques obtenues lors du 
catheterisme cardiaque droit lorsque la 
PAP systolique est superieure a 
45 mmHg. Entre 30 et 45 mmHg de 
PAP systolique estimee en echographie, 
seuls 50% environ des patients ont une 
authentique HTAP confirmee par le 
catheterisme cardiaque droit (c’est-a- 
dire une PAP moyenne superieure a 
25 mmHg). 

Epreuves fonctionnelles 
respiratoires 

En cas d ’ HTAP isolee (sans fibrose pul- 
monaire ou avec une fibrose pulmo- 
naire moderee), les epreuves fonc- 
tionnelles respiratoires (EFR) sont en 
general normales, excepte une dimi- 
nution de la capacite de diffusion du 
monoxyde de carbone (DLCO). L’ as- 
sociation d’une DLCO basse et de 
volumes pulmonaires normaux consti- 
tue un critere predictif de la survenue 
d’une HTAP et justifie un depistage 
par echo-doppler cardiaque. Lorsque 
FHTAP est secondaire a la fibrose pul- 
monaire, les EFR, outre la diminution 
de la DLCO, peuvent montrer un syn- 
drome restrictif. 

Catheterisme cardiaque droit 

Malgre la bonne valeur diagnostique 
de Fechographie, c’est le catheterisme 
cardiaque droit qui demeure Fexamen 
de reference: il permet d’affirmer a 
la fois le diagnostic (PAP moyenne 
superieure a 25 mmHg au repos), le 
caractere precapillaire de FHTAP et la 
reponse en aigu aux agents vasodila- 


tateurs. Apres une mesure en base de 
la PAP, de la pression de Foreillette 
droite, de la pression arterielle pul- 
monaire occluse (qui, inferieure a 
12 mmHg definit le caractere preca- 
pillaire de FHTAP), de F index car- 
diaque et des resistances vasculaires 
pulmonaires, on effectue de nouvelles 
mesures apres administration de vaso- 
dilatateur [comme le monoxyde 
d’ azote (NO) inhale 22 ]. Ce test permet 
de definir les patients repondeurs dont 
FHTAP est diminuee apres inhalation 
de NO, lorsque la PAP moyenne et les 
resistances vasculaires pulmonaires 
baissent de plus de 20 % sans baisse 
du debit cardiaque. Les patients repon- 
deurs sont exceptionnels dans FHTAP 
de la sclerodermie. En pratique, nous 
preconisons la realisation d’un cathe- 
terisme cardiaque droit chez tout 
patient sclerodermique ayant une dys- 
pnee de stade II et plus de la classifi- 
cation NYHA sans fibrose pulmonaire 
significative des la valeur de 30 a 
45 mmHg de PAP systolique, estimee 
par echo-doppler cardiaque. Au dela 
de 45 mmHg, le catheterisme car- 
diaque droit doit toujours etre prati- 
que, meme en F absence de dyspnee du 
fait de la gravite et de la rapidite d’evo- 
lution de FHTAP au cours de cette 
connectivite. 

Autres examens 

La tomodensitometrie thoracique en 
haute resolution (TDM-HR) permet de 
rechercher une fibrose pulmonaire et 
la scintigraphie de ventilation/perfu- 
sion recherche une participation pos- 
tembolique a FHTAP. L’ECG peut 
montrer, aux stades tardifs, un bloc de 
branche droit, une hypertrophie de 
Foreillette et (ou) du ventricule droit. 
La radiographie de thorax est souvent 
normale au debut (fig. la); elle peut 
ensuite montrer une augmentation du 
volume des arteres pulmonaires et (ou) 
une cardiomegalie (fig. lb). La nor- 
malite de la radiographie de thorax chez 
un patient sclerodermique dyspneique 
doit etre un argument supplementaire 
pour demander un echo-doppler car- 
diaque oriente vers la recherche d'une 
HTAP. 

Traitement 

Lorsque le diagnostic d’HTAP preca- 
pillaire est etabli, des mesures gene- 
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a) Radiographie de thorax normale ail cours d’une sclerodermic diffuse limitee compliquee d’HTAP avec une dyspnee de 
stade III. b) Radiographie de thorax chez une patiente sclerodermique ayant une HTAP grave avec signes d’insuffisance car- 
diaque droite : noter Velargissement de la silhouette cardiaque et Vhypertrophie des arteres pulmonaires. 


rales doivent toujours etre prises 
(tableau II) : eviter tout effort trop 
important, les bains chauds (risque de 
chute du debit cardiaque), les sejours 
en altitude et les voyages en avion de 
longue duree. La grossesse est le plus 
souvent contre-indiquee dans les 
formes graves. Les mesures sympto- 
matiques comprennent l’oxygenothe- 
rapie en cas d'hypoxemie inferieure a 
60 mmHg et le traitement diuretique en 
cas d’insuffisance cardiaque droite 
associee. Les mesures specifiques 
incluent un traitement anticoagulant par 
antivitamine K, qui ameliorerait la sur- 
vie, 23 et l’utilisation de vasodilatateurs. 
Parmi ceux-ci, les inhibiteurs calciques 
ont ete les premiers proposes. Ils sont 
desormais reserves aux patients repon- 
deurs, chez lesquels on observe une 
diminution de l’HTAP a l’occasion du 
test d’inhalation du NO lors du cathe- 
terisme cardiaque droit, ce qui est 
rare ; 23 ils sont generalement presents 
a forte dose (nifedipine 90 a 180 mg 
p. ex.). Chez les non-repondeurs, 
patients dont l’HTAP n’est pas modi- 
fiee par le NO, les antagonistes cal- 
ciques doivent etre evites en raison de 
leur effet potentiellement deletere (effet 
inotrope negatif). Le traitement vaso- 
dilatateur de reference en cas de dys- 
pnee de stade III/IV de la classification 
NYHAest alors la prostacycline (PGI2, 


epoprostenol ou Flolan) en perfusion 
continue par F intermediate d’un cathe- 
ter central qui ameliore la qualite de 
vie, la dyspnee, le test de marche de 
6 min et les parametres hemodyna- 
miques des patients atteints d’HTAP 
compliquant la sclerodermie. 24,25 
D’autres voies d’ administration de la 
prostacycline sont parfois utilisees 
(orale, sous-cutanee ou par inhala- 
tion). 26,27 Recemment, le bosentan 
(Tracleer), un antagoniste des recep- 
teurs ET-A et ET-B de l’endotheline 1, 
a demontre son efficacite en amelio- 
rant la dyspnee et le perimetre de 


marche des patients atteints d’HTAP 
primitive ou associee a une connecti- 
vite. 28,29 Son administration se fait par 
voie orale (125 mg, 2 fois par jour en 
general). L’endotheline 1 etant non seu- 
lement un puissant vasoconstricteur 
mais aussi un agent profibrosant, le 
bosentan semble done un medicament 
particulierement interessant dans l’H- 
TAP de la sclerodermie. La transplan- 
tation pulmonaire est indiquee chez les 
patients ayant une HTAP non amelio- 
ree par les traitements precedents. 
Contrairement a une idee re 5 ue, ces 
patients n’avaient pas necessairement 


Tableau II 

Mesures generales a prendre devant une hypertension 
arterielle pulmonaire 


Eviter tout effort entramant un essoufflement : toute augmentation du debit cardiaque 
peut majorer l’HTAP et precipiter une defaillance ventriculaire droite 

Eviter les bains chauds : la vasodilatation cutanee induite risque de faire chuter 
le debit cardiaque 

Eviter les sejours en altitude au dela de 800 m et les voyages en avion en cabine 
non pressurisee : risque de chute de la PaCT a l’origine d'une majoration de l’HTAP 
par vasoconstriction hypoxique 

• Contre-indiquer la grossesse : les modifications hemodynamiques physiologiques liees 
a l’etat de grossesse peuvent aggraver l’HTAP 

• Conseiller une contraception chez toutes les femmes en periode d’activite genitale : 
contraception mecanique ou progestatifs 


HTAP : hypertension arterielle pulmonaire. 
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plus de risque de complications infec- 
tieuses ou de rejet. 30 Les traitements 
immunosuppresseurs ne sont qu’ex- 
ceptionnellement efficaces. 31 II semble 
toutefois logique d’envisager un trai- 
tement par cyclophosphamide en cas 
d’HTAP secondaire a une fibrose pul- 
monaire grave et evolutive, tout en y 
associant les mesures symptomatiques 
precedentes. 

Atteinte pulmonaire 

La principale atteinte pulmonaire de 
la sclerodermie est la pneumopathie 
interstitielle chronique fibrosante. 32 ’ 33 
Elle atteint, a des degres divers, envi- 
ron 80 % des patients et doit etre recher- 
chee de maniere systematique lors du 
diagnostic de la maladie et lors du suivi. 
En effet, la periode preferentielle d’ al- 
teration de la fonction pulmonaire se 
situe lors des 4 premieres annees de 
la maladie. Elle est plus frequente et 
plus grave dans les formes diffuses de 
la maladie, notamment avec anticorps 
anti-Scl-70 (anti-topo-isomerase) que 
dans les formes limitees avec anticorps 
anti-centromere. La pneumopathie 
apparait comme la 2 e cause de morta- 
lite de la sclerodermie, apres les causes 
cardiaques. 1 

Clinique 

La pneumopathie interstitielle chronique 
fibrosante est le plus souvent asympto- 


matique. L’ apparition de signes cliniques 
traduit en general une atteinte respira- 
toire etendue a plus de 50% du paren- 
chyme pulmonaire. 32 ’ 33 Ces signes sont 
principalement la dyspnee, notamment 
a 1’ effort, la toux, le plus souvent seche, 
plus rarement des douleurs thoraciques 
ou des hemoptysies. L’ auscultation pul- 
monaire peut trouver des rales crepitants 
de grande valeur diagnostique, parfois 
un wheezing. Les examens comple- 
mentaires a demander sont la radiogra- 
phie de thorax, la TDM-HR, les EFR 
et parfois un lavage broncho-alveolaire. 

Imagerie 

La radiographie de thorax est normale 
dans les formes debutantes. Elle peut 
ensuite montrer un syndrome intersti- 
tiel de type reticulonodulaire, bilate- 
ral touchant le plus souvent les 2 tiers 
inferieurs des poumons, plus tardive - 
ment les apex. On peut aussi rencon- 
trer des microcalcifications, des signes 
pleuraux (pleuresie, epaississements 
pleuraux...). Cependant, du fait d’un 
manque evident de sensibilite, la radio- 
graphie de thorax doit toujours etre 
completee, au moins lors de Fexamen 
initial, par une TDM-HR. 

La tomodensitometrie thoracique en 
haute resolution est Fexamen de refe- 
rence permettant de depister la pneu- 
mopathie interstitielle fibrosante de 
maniere precoce. 34 Elle peut montrer 


a des degres divers des micronodules 
pulmonaires ou sous-pleuraux, 35 des 
images lineaires ou reticulaires, intra- 
lobulaires ou septales, des hyperden- 
sites dites en verre depoli (fig. 2a) et 
des images en rayon de miel ainsi que 
des bronchectasies par traction. Ces 
anomalies predominent au depart dans 
les regions posterieures et periphe- 
riques des lobes inferieurs (fig. 2b). 
Elies ne sont pas specifiques de la 
sclerodermie. Cependant, chez un 
patient dont la sclerodermie n’est pas 
connue, leur association avec une dila- 
tation de l’cesophage ou des micro- 
calcifications permet d’orienter vers 
une origine sclerodermique. On peut 
aussi trouver des adenopathies 
mediastinales traduisant probablement 
des phenomenes inflammatoires. 
Classiquement, les lesions en rayons 
de miel correspondent a une fibrose 
evoluee, fixee, peu accessible a un 
traitement et de mauvais pronostic 
fonctionnel. En revanche, les lesions 
en verre depoli correspondent soit a 
une inflammation locale, une alveo- 
lite, potentiellement reversible sous 
traitement soit a une fibrose debutante, 
pouvant evoluer vers un aspect en 
rayon de miel. La presence de bron- 
chectasies par traction au sein de 
lesions en verre depoli est un argument 
majeur en faveur de la presence d’une 
fibrose. La TDM-HR, outre son inte- 



a) Tomodensitometrie thoracique en haute resolution : pneumopathie chronique interstitielle, fibrosante etendue (aspect en verre 
depoli) au cours d’une sclerodermie diffuse, b) Tomodensitometrie thoracique en haute resolution : pneumopathie chronique 
interstitielle, fibrosante limitee aux bases au cours d’un syndrome CREST 
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ret de depistage, aurait ainsi un inte- 
ret pronostic et guiderait le traitement. 

Epreuves fonctionnelles 
respiratoires 

Elies mesurent les volumes pulmo- 
naires, les debits expiratoires, la DLCO 
et la gazometrie. L’epreuve d’effort 
associee, lorsqu’elle est possible, per- 
met de devoiler une desaturation a 1’ ef- 
fort. La diminution de la DLCO est 
l’anomalie la plus precoce au cours de 
la pneumopathie interstitielle chro- 
nique fibrosante. Cependant, une 
DLCO basse de maniere isolee doit 
aussi faire rechercher une HTAP. A un 
stade plus avance, on peut observer un 
syndrome restrictif et (ou) un syndrome 
obstructif qui est cependant moins fre- 
quent. Le caractere non invasif des EFR 
en font un excellent examen lors du 
suivi d’une atteinte pulmonaire trai- 
tee ou non. Elies ont aussi une valeur 
pronostique puisqu’une DLCO infe- 
rieure a 40% de la theorique et l’im- 
portance du syndrome restrictif sont 
des elements pejoratifs. 

Lavage broncho-alveolaire 

La presence d’une alveolite neutro- 
philique est consideree comme un ele- 
ment de mauvais pronostic a long 
terme 36 a F inverse d'une alveolite lym- 
phocytaire traduisant une atteinte debu- 
tante, plus inflammatoire et probable- 
ment plus accessible a la therapeutique. 
Cependant, la place exacte du lavage 
broncho-alveolaire, examen relative- 
ment invasif, dans la strategic dia- 
gnostique et therapeutique de la pneu- 
mopathie interstitielle fibrosante reste 
a valider. 

Traitement 

Les traitements possibles de la pneu- 
mopathie de la sclerodermie compor- 
tent la D-penicillamine et les immuno- 
suppresseurs. Dans quelques etudes, la 
D-penicillamine a permis d’ameliorer 
la DLCO 37 voire le syndrome restric- 
tif. 38 Mais ces etudes sont retrospectives 
et non randomisees. L’efficacite de la 
D-penicillamine reste a demontrer. 
Parmi les immunosuppresseurs, l’inte- 
ret du cyclophosphamide ne repose 
aujourd’hui que sur des donnees retros- 
pectives mais relativement concor- 
dantes : les patients semblent retirer un 
certain benefice d’un traitement par 


cyclophosphamide, que ce soit en bolus 
mensuels ou en traitement per os quo- 
tidien. 39 Le probleme est qu’il est dif- 
ficile de prevoir F evolution de la pneu- 
mopathie pour un patient sclerodermique 
donne, malgre certains facteurs de mau- 
vais pronostic deja cites. Le principal 
probleme est done de savoir a qui et 
quand prescrire le cyclophosphamide. 
Nous manquons de preuves dans ce 
domaine. Dans notre experience, le 
cyclophosphamide doit etre tente en cas 
de pneumopathie fibrosante recente et 
evolutive et moins en cas de fibrose evo- 
luee caracterisee sur la TDM-HR par 
des lesions en rayon de miel. Au stade 
d’insuffisance respiratoire chronique, la 
transplantation monopulmonaire doit 
etre discutee si l’etat general et cutane 
local thoracique le permet. 

Les autres atteintes pulmonaires sont 
beaucoup plus rares. II s’agit des can- 
cers bronchopulmonaires, dont le 
risque de survenue serait multiplie par 
1,5 a 2 au cours de la sclerodermie, 40 
notamment chez les patients ayant une 
pneumopathie interstitielle chronique 
fibrosante. Enfin, il faut citer les hemor- 
ragies alveolaires, rares, et qui sur- 
viennent essentiellement chez des 
patients ayant une forme diffuse de la 
maladie et Finsuffisance respiratoire 
par atteinte des muscles respiratoires 
ou par sclerose cutanee diffuse et grave 
du tronc. 

Conclusion 

Les atteintes cardiaque et pulmonaire 
de la sclerodermie constituent une cause 
importante de morbidite et de mortalite. 
La pneumopathie interstitielle chro- 
nique fibrosante est la complication la 
plus redoutable des formes diffuses. 
Sa crainte justifie une surveillance 
pulmonaire reguliere (radiographie de 
thorax, TDM-HR et epreuves fonc- 
tionnelles respiratoires initiales puis 
EFR tous les 18 a 24 mois). L’ hyper- 
tension arterielle pulmonaire isolee est 
la complication la plus grave des formes 
limitees. Sa crainte justifie, selon les 
recommandations de l’OMS, la reali- 
sation d’un echo-doppler cardiaque 
annuel, meme en F absence de toute 
dyspnee d’effort. 


Summary 

Heart and lung involvement 
in systemic sclerosis 

David Launay, Eric Hachulla 

Systemic sclerosis is a connective tissue 
disease characterised by microvascular invol- 
vement and fibrosis affecting skin, lung, heart 
and intestinal tract. Sixty percent of deaths 
are secondary to heart or lung involvement 
and (or) to pulmonary hypertension. Clini- 
cal expression of these complications is pre- 
sent only in patients with the most severe 
problems. Therefore, it is appropriate to sys- 
tematically and repeatedly look for these 
complications, even in asymptomatic 
patients. Heart involvement can present as 
cardiomyopathy, pericarditis, conduction or 
repolarisation abnormalities and arrhythmia, 
sometimes leading to sudden death. Pulmo- 
nary hypertension is due either to direct 
involvement of pulmonary arteries or is 
secondary to lung fibrosis. Doppler echo- 
cardiography and lung function tests are sys- 
tematically and repeatedly proposed to screen 
patients for pulmonary hypertension at ini- 
tial diagnosis and during follow-up. Right 
heart catheterisation ascertains the diagno- 
sis of pulmonary hypertension. Chronic pul- 
monary interstitial fibrosis is the most fre- 
quent manifestation of lung involvement. 
High resolution computed tomography is the 
method of choice to make the diagnosis and 
to assess the severity of the lesions. Treat- 
ment is not completely standardised. Howe- 
ver, a severe and rapidly progressing lung 
involvement is probably a good indication 
of immunosuppressive agents, such as cyclo- 
phosphamide. 
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